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A experiência da utilização da Dieta Cetogénica 
em idade pediátrica 
Resumo 
Introdução: A dieta cetogénica (DC), rica em lípidos e pobre em hidratos de carbono e 
proteínas, é um tratamento não farmacológico da epilepsia e de algumas doenças meta-
bólicas, que atua por um mecanismo presumivelmente multifatorial. Este estudo pretende 
dar a conhecer a experiência da utilização da DC na Unidade de Neuropediatria de um 
hospital terciário português.  
Material e Métodos: Estudo retrospetivo dos doentes pediátricos seguidos na Consulta 
de Neuropediatria do Centro Hospitalar São João que iniciaram DC entre os anos 2008 e 
2016.  
Resultados: A amostra foi constituída por 15 doentes, todos com epilepsia, sendo esta 
refratária em 14. Em dez doentes foi avaliada a eficácia da dieta, sendo que seis doentes 
(60%) apresentaram um controlo de crises epiléticas superior a 50%, dois deles com re-
dução total. Em três doentes (30%) foi possível diminuir o número de fármacos antiepi-
léticos (FAE) utilizados e em seis crianças (60%) verificou-se uma melhoria subjetiva 
psicomotora/cognitiva e comportamental. Em três doentes registaram-se efeitos adversos, 
o que levou à suspensão da dieta num deles. 
Discussão: Os resultados obtidos são comparáveis aos de outros estudos. Apesar da sua 
eficácia, a DC está associada a diferentes tipos de complicações, geralmente transitórias 
e controláveis com tratamento sintomático. A restrição alimentar exigida pela DC com-
promete frequentemente a adesão, em especial nos adolescentes. 
Conclusão: Os resultados obtidos encorajam a utilização da DC em crianças e adolescen-
tes com epilepsias refratárias e com algumas doenças metabólicas associadas a epilepsia.  
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Abstract 
Introduction: The ketogenic diet (KD), rich in lipids and low in carbohydrates and pro-
teins, is a nonpharmacological treatment of epilepsy and some metabolic diseases, and 
presumably acts by a multifactorial mechanism. This study aims to present the KD use 
experience in the Pediatric Neurology Unit of a Portuguese tertiary hospital.  
Material and Methods: Retrospective study of pediatric patients followed at the Pediat-
ric Neurology Clinic of Centro Hospitalar São João, who started KD between 2008 and 
2016.  
Results: The sample consisted of 15 patients, all with epilepsy, being refractory in 14 
patients. The efficacy of KD was evaluated in ten patients. Six patients (60%) had a sei-
zure control of more than 50%, two of them with total seizure reduction. In three patients 
(30%) the number of antiepileptic drugs (AEDs) was reduced. In six children (60%) there 
was a subjective psychomotor/cognitive and behavioral improvement. Adverse effects 
occurred in three patients, leading to KD discontinuation in one patient. 
Discussion: These results are comparable to the published literature. Despite its efficacy, 
the KD is associated with different types of complications, generally transient and man-
aged with symptomatic treatment. The food restriction demanded by KD often compro-
mises adherence, particularly in adolescents. 
Conclusion: Our results obtained encourage KD use in children with refractory epilepsy 
and some metabolic diseases associated with epilepsy. 
Keywords: Ketogenic Diet; Drug Resistant Epilepsy; Metabolic Diseases; Epileptic En-
cephalopathy; Treatment Outcome. 
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Introdução 
O reconhecimento de que o jejum poderia ser eficaz no tratamento da epilepsia re-
monta a tempos antigos, desde a era a.C. 1. A dieta cetogénica (DC) é um tratamento não 
farmacológico da epilepsia e de algumas doenças metabólicas, que exerce o seu efeito ao 
mimetizar o jejum. Trata-se de uma dieta rica em lípidos e pobre em hidratos de carbono 
e proteínas 1-4.  
O mecanismo pelo qual a DC reduz ou suprime as crises epiléticas permanece pouco 
claro 4-6. Diversos estudos demostram que existe uma escassa consistência entre a con-
centração plasmática de corpos cetónicos e os níveis de proteção para crises epiléticas 4,6-
9  pelo que o mecanismo de ação da DC é presumivelmente multifatorial 1,4,6. Diferentes 
hipóteses têm sido propostas, destacando-se o papel dos corpos cetónicos: na alteração 
do metabolismo e da libertação do glutamato, levando ao aumento dos níveis de GABA 
e promovendo esta neurotransmissão inibitória; no aumento dos níveis de ATP, com sub-
sequente hidrólise a adenosina na fenda sináptica e ativação dos recetores inibitórios da 
adenosina; e na redução da formação de espécies reativas de oxigénio, protegendo contra 
alterações do metabolismo energético que ocorre nas mitocôndrias 10. Também o aumento 
da oxidação dos ácidos gordos induzido pela DC promove alterações nos níveis e tipos 
de ácidos gordos polinsaturados presentes na circulação, conhecidos pelas suas proprie-
dades neuroprotetoras 10. Assim, para além da utilidade da DC no tratamento das crises 
epiléticas, vários estudos com modelos experimentais têm reconhecido o seu papel anti-
epileptogéneo, diminuindo a taxa de descarga neuronal, e neuroprotetor 1,4. 
Existem vários tipos de DC descritos na literatura. A DC clássica baseia-se num rácio 
entre lípidos e hidratos de carbono mais proteínas de geralmente 4:1 ou 3:1, em que o 
componente lipídico provém de triglicerídeos de cadeia longa 1,3,11. As modificações ao 
tipo clássico são: a DC modificada com triglicerídeos de cadeia média, a Dieta de Atkins 
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modificada, e a Dieta com baixo índice glicémico 1,3,11. Todas as variantes não clássicas 
têm como princípios melhorar a adesão e a palatabilidade, aumentar a diversidade ali-
mentar e diminuir os efeitos secundários. 
A DC tem provado ser eficaz na modificação do tipo e no controlo da frequência das 
crises epiléticas (com mais de 38% dos doentes sob DC a registar reduções do número de 
crises superiores a 50% 12), na redução das doses e do número de fármacos antiepiléticos 
(FAE), e na melhoria cognitiva e comportamental 1,3-5,11,13-16. Estão, inclusivamente, pu-
blicados alguns ensaios clínicos randomizados e uma meta-análise que suportam esta evi-
dência do benefício da DC no controlo de crises, com efeitos comparáveis a vários 
FAE7,11,12,17-19.  
Em 2009, foi publicado um documento de consenso sobre o uso da DC 3. Este grupo 
de peritos preconiza que a DC deve ser fortemente considerada em crianças com epilepsia 
refratária, isto é, que não responderam a dois ou três FAE, particularmente naquelas com 
epilepsias generalizadas sintomáticas 3. Assim, a DC deve ser considerada precocemente 
na Síndrome de Dravet, Espasmos Infantis, Epilepsia Mioclónica-Atónica e Complexo 
Esclerose Tuberosa 3. A DC deve ser ainda considerada tratamento de primeira linha na 
Síndrome de Deficiência do Transportador de Glicose Tipo 1 (GLUT-1) e na Deficiência 
do Complexo Piruvato-Desidrogenase (PDHD) 3. Por fim, recomenda que, na ausência 
de efeitos laterais importantes, a dieta seja mantida pelo menos três meses 3, período con-
siderado mínimo para inferir sobre a sua eficácia. 
Perante a evidência de elevada eficácia da DC em síndromes epiléticas com início nos 
primeiros dois anos de vida e reconhecendo características particulares quanto às respe-
tivas necessidades nutricionais 13, houve necessidade de criar linhas de orientação para a 
implementação da DC nesta faixa etária 2. Em 2016 foram publicadas estas recomenda-
ções que preconizam que, nesta faixa etária, a DC seja utilizada com rácios entre 4:1 e 
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2:1, de acordo com a cetose e a tolerância, e com uso limitado de triglicerídeos de cadeia 
média 2. Algumas particularidades deste grupo incluem a necessidade de que todos os 
doentes iniciem a dieta em regime de internamento, sem período inicial de jejum, sem 
restrição na ingestão de fluidos e com avaliações pela equipa multidisciplinar mais fre-
quentes, por forma a controlar os efeitos laterais e contribuir para a manutenção da DC 
2,3. 
Apesar da eficácia comprovada da DC, têm sido descritos diferentes tipos de compli-
cações. Os efeitos adversos podem ser divididos em precoces (que ocorrem nas primeiras 
quatro semanas desde o início da dieta) e tardios (que ocorrem após quatro semanas) 20. 
No primeiro grupo incluem-se: desidratação1-3,14,20, hipoglicemia1-3,14,20, sintomas gastroi-
ntestinais (náuseas/vómitos, diarreia e obstipação)1-4,14,20, hipertrigliceridemia1-4,14,20, hi-
percolesterolemia1-4,14,20, hiperuricemia2,3,14,20, hipoproteinemia3,20, hipomagnese-
mia2,3,20, hiponatrémia20, acidose metabólica1-4,14,20, pneumonia lipóide por aspiração2,20, 
hepatite14,20 e pancreatite 1-4,14,20. Na fase mais tardia estão descritas: osteopenia2-4,14,20, 
litíase renal1-4,14,20, cardiomiopatia1-4,20, défice de carnitina2-4,14,20, anemia ferropénica14,20 
e perda ponderal 1-4,14. Contudo, a maioria destes efeitos adversos da DC são transitórios 
e podem ser controlados com tratamento sintomático, raramente constituindo motivo para 
interrupção da dieta 14,20.  
Para além disso, a DC está contraindicada de forma absoluta em algumas situações 3. 
Pelo facto de, com o uso da DC, os lípidos passarem a ser a principal fonte de energia, 
qualquer perturbação do transporte e metabolismo lipídico ou da sua posterior conversão 
a corpos cetónicos poderá conduzir a uma deterioração grave 3. Assim, a DC não poderá 
ser usada em doentes com défices primários da carnitina, com deficiência da piruvato-
carboxilase, com defeitos nas enzimas da reação de β-oxidação, com porfiria, entre ou-
tros3. 
7 
No Serviço de Pediatria do Hospital São João, a DC é utilizada desde 2008 e, com este 
trabalho, pretendemos dar a conhecer a nossa experiência até à data. 
Material e Métodos 
Estudo retrospetivo através de consulta dos registos clínicos dos doentes pediátricos 
seguidos em Consulta de Neuropediatria do Hospital São João que iniciaram DC entre os 
anos 2008 e 2016. 
A população em estudo foi caracterizada de acordo com as variáveis demográficas 
idade e género. Foram ainda analisadas as seguintes variáveis clínicas: diagnóstico, nú-
mero de fármacos antes do início da DC, idade no início da DC, contexto de início da 
DC, presença ou ausência de cetose, duração da DC, efeitos adversos associados à dieta 
e suas implicações na manutenção da mesma.  
Para avaliar a eficácia do tratamento, foram considerados os doentes em que foi pos-
sível obter cetose sustentada e que mantiveram DC durante um período mínimo de 3 me-
ses. Analisou-se a redução do número de crises epiléticas diárias, estratificando de acordo 
com os critérios de Huttenlocher 21: ausência de crises, redução superior a 90%, redução 
de 50 a 90%, redução inferior a 50%, e ausência de redução de crises. Foi ainda registado 
se houve ou não redução no número de FAE previamente prescritos, bem como se ocorreu 
melhoria no contacto social e de desenvolvimento psicomotor/cognitivo, com base na 
impressão clínica e nos relatos dos cuidadores. 
Os dados recolhidos foram analisados através do programa Microsoft Office Excel 
2013 para Windows®. 
O protocolo institucional para implementação da DC e seguimento destes doentes tem 
consistido, até à data, numa consulta prévia com o Neuropediatra Assistente, que propõe 
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a DC e explica o seu enquadramento; paralelamente, ocorre uma consulta com o Nutrici-
onista com formação em DC, onde são abordados os aspetos práticos da dieta. A sua 
instituição é realizada, em regra, em regime de internamento, com período inicial de jejum 
de 12 horas, seguida da introdução da DC em aumento progressivo de rácio até 3:1 du-
rante 4 a 5 dias. Neste período são monitorizados os seguintes parâmetros: sinais vitais, 
glicemia, cetonúria e/ou cetonémia. Antes do início da dieta e ao terceiro dia é efetuado 
estudo analítico, que inclui hemograma, perfil hepático, lipídico e renal. É ainda realizada 
ecografia abdominal e renovesical. Durante o internamento, todos os doentes iniciam su-
plementação polivitamínica, cálcio e vitamina D. Após a alta hospitalar, os doentes são 
seguidos em ambulatório, de acordo com o protocolo indicado na Tabela 1. 
Resultados 
Foram registados quinze casos submetidos a DC, oito do sexo masculino e sete do sexo 
feminino, sumarizados na Tabela 2. A idade de introdução da DC variou entre os seis 
meses e os 14 anos, com mediana de 2 anos. Oito doentes iniciaram a dieta com idade 
igual ou inferior a dois anos. O número de fármacos utilizados antes do início da DC 
variou entre um e cinco, com mediana de três.   
Todos os doentes tinham epilepsia, sendo que, em quatro deles, esta se associava a 
doença metabólica. Em todos a epilepsia foi considerada refratária, exceto na doente com 
Síndrome de Deficiência de GLUT-1. Entre os diagnósticos dos doentes da amostra in-
cluem-se oito casos com encefalopatias epiléticas: três com Síndrome de Dravet (um com 
mutação do gene SCN1A e dois com deleção do cluster dos genes SCN1A, SCN2A, etc.), 
dois com Espasmos Infantis idiopáticos, um com Síndrome de Ohtahara, um com ence-
falopatia epilética não classificada, e um com FIRES (Febrile Infection-Related Epilepsy 
Syndrome); três casos com epilepsias focais sintomáticas no contexto de malformações 
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do desenvolvimento cortical: polimicrogiria fronto-parieto occipital bilateral por Sín-
drome de DiGeorge, paquipolimicrogiria e displasia cortical do hemisfério esquerdo; e 
quatro casos com epilepsia em contexto de doenças metabólicas: dois com encefalopatia 
PDHD, um com Deficiência de GLUT-1, e outro com Hiperglicinemia não cetótica. 
Para avaliar a eficácia da DC, dos quinze doentes da amostra foram incluídos aqueles 
em que foi possível obter cetose sustentada e que mantiveram adesão à dieta durante, pelo 
menos, 3 meses. Consideraram-se, então, os doentes 1 a 4, 6, 9 e 11 a 14 (n=10). Assim, 
em dez crianças, seis (60%) obtiveram uma diminuição das crises superior a 50%: duas 
com controlo total, mais duas com redução superior a 90% e outras duas com diminuição 
entre 50 e 90%. Em quatro crianças (40%) não ocorreu qualquer alteração na frequência 
de crises. Foi reduzido o número de FAE em três doentes (30%), sendo que os três apre-
sentaram controlo de crises superior a 50% após o início da DC. Dos restantes, seis do-
entes (60%) mantiveram o número de fármacos e um teve que aumentar, sendo que neste 
ocorreu uma redução do número de crises de 60%. Verificou-se uma melhoria subjetiva 
psicomotora/cognitiva e comportamental em seis (60%) doentes e nestes o controlo de 
crises foi superior a 50% (Tabela 2). 
Três (20%) dos quinze doentes apresentaram efeitos adversos relacionados com a DC, 
mas apenas um (6.7%) teve que interromper definitivamente a dieta, dez dias após o iní-
cio, por alterações significativas do perfil lipídico. Um doente apresentou nefrocalcinose 
(tendo iniciado citrato de potássio) e perda ponderal significativa por uma síndrome de 
ruminação que levou à realização de gastrostomia e alimentação entérica noturna com 
DC, com recuperação ponderal posterior, mantendo a DC. Por último, um doente apre-
sentou desidratação hipernatrémica no primeiro mês de tratamento, resolvida após au-
mento do aporte de fluidos (Tabela 2). 
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A duração da DC variou entre 10 dias e 4 anos e 5 meses, com mediana de 4 meses. 
Das quinze crianças, quatro realizaram DC durante menos de três meses. Destas, duas 
iniciaram a DC nos cuidados intensivos pediátricos: um dos doentes por estado de mal 
epilético super-refratário, tendo interrompido por alteração grave do perfil lipídico; o ou-
tro doente faleceu antes de se conseguir obter cetose. Dos outros dois doentes nos quais 
a dieta não foi mantida por mais de três meses, um interrompeu a dieta ao fim de um mês 
por ausência de cetose e outro interrompeu ao fim de dois meses por ausência de melhoria 
e baixa motivação dos pais para manter DC.  
Nas onze crianças que mantiveram DC durante pelo menos três meses, a mediana de 
tratamento foi de nove meses. A DC foi suspensa em cinco (45.5%). A ineficácia da dieta 
foi o principal motivo implicado, registando-se em três (60%) dos cinco casos. Um doente 
interrompeu por má adesão terapêutica. Por fim, um doente interrompeu ao fim de dois 
anos e nove meses por recusa alimentar, possivelmente associada a náuseas ou anorexia.  
Foram registados três falecimentos. Em nenhum dos casos a morte foi associada à 
dieta.  
Discussão 
Com este estudo, foi obtido um nível de eficácia da DC na redução do número de crises 
de 60%, valor que é comparável com os resultados de outros estudos prospetivos e retros-
petivos nacionais e internacionais, que apresentam níveis de eficácia entre 32% e 67.3% 
5-9,11,12,14,15,18,22-31. No que diz respeito ao número de doentes com melhoria de contacto 
social e de desenvolvimento psicomotor/cognitivo, a literatura descreve valores entre 
28.8% e 74% 12,14,15,22,30-32, intervalo que compreende os 60% obtidos neste estudo. No 
entanto, é importante referir que a avaliação destes parâmetros foi feita de forma subje-
tiva, tal como em muitos destes estudos, o que poderá estar relacionado com diferentes 
tipos de vieses. Ainda assim, foi recentemente realizado um ensaio clínico randomizado 
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que, de forma objetiva, demonstrou o impacto positivo da DC no comportamento e função 
cognitiva de doentes pediátricos com epilepsia refratária 33. No terceiro parâmetro de ava-
liação da eficácia do tratamento - a redução do número de FAE-, o valor 30% ficou abaixo 
dos níveis encontrados (31.3% a 66.4% 14,15,24,25,30,32,34). A pequena amostra de doentes 
poderá explicar esta discrepância.  
Quanto aos efeitos adversos, está bem estabelecido que a DC está relacionada com a 
indução de hipercalciúria, acidificação da urina e hipocitratúria, aumentando o risco de 
cálculos renais de ácido úrico ou, menos frequentemente, de fosfato e oxalato de cálcio 
35. Para além de nefrolitíase, fatores como a hipocitratúria estão também relacionados 
com nefrocalcinose 34. A incidência de nefrocalcinose deste estudo (6.7%) vai de encontro 
à incidência de litíase renal/nefrocalcinose (relacionadas apenas com a DC) de outros 
estudos (que varia entre 2.5% e 10% 1,2,5,9,15,20,22,25,32,34-37). Para o seu tratamento estão 
recomendados: o aumento da fluidoterapia, a alcalinização da urina com citrato de potás-
sio oral e, nalguns casos, litotrícia 35. Um estudo retrospetivo, que comparou doentes tra-
tados com DC com ou sem suplementação diária de citrato de potássio, sugeriu que este 
poderá ter um efeito preventivo 36, em particular em doentes com fatores de risco cumu-
lativos 2 como história prévia ou familiar de complicações renais, hematúria, razão uriná-
ria cálcio/creatinina elevada ou tratamento concomitante com topiramato e/ou zonisamida 
(inibidores da anídrase carbónica) 35. Para além disso, uma vez que existe evidência que 
o aumento da hidratação não diminui a eficácia da DC, não se recomenda a restrição no 
aporte de fluídos durante a DC 20. 
Em relação à alteração do perfil lipídico, registámos uma ocorrência (6.7%), o que se 
encontra no limite inferior do intervalo de incidências retratado em diversos estudos (6.5 
a 59% 3,9,14,15,20,22,25,29,31,34,38). No entanto, no caso deste doente, esta alteração levou a 
descontinuação da dieta, ao contrário do que é relatado na grande maioria dos estudos 
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realizados. Nestes registos, é descrita uma melhoria espontânea 20 ou uma manutenção 
dos níveis lipídicos dentro de valores toleráveis através da diminuição do rácio lípi-
dos/não-lípidos 20,22, do tratamento farmacológico destas alterações 20, da adição de quan-
tidades extra de ácidos gordos ómega-3 22, ou da reorganização da dieta de modo a incluir 
mais ácidos gordos provenientes de alimentos vegetais do que animais 22. Há inclusive 
um estudo que refere que o uso da DC modificada com triglicerídeos de cadeia média 
parece produzir menor grau de dislipidemia do que a DC clássica 39.  
Quanto à desidratação hipernatrémica, foi também descrita em estudos mais antigos, 
especialmente durante o período mais prolongado de jejum inicial que era proposto antes 
do início da DC clássica 20,25. Assim, é sugerida uma modificação do protocolo de intro-
dução da dieta de modo a omitir o período inicial de jejum e de restrição de fluidos. Desta 
forma, poder-se-á prevenir a desidratação aguda, sem prejudicar o tempo até obtenção de 
cetose ou a eficácia da dieta 3,20.  
De forma semelhante a vários dos estudos já mencionados 14,15,22,24-26,28,30-32,34,40, o 
principal motivo para a descontinuação da DC foi a sua ineficácia, que ocorreu em três 
dos cinco doentes que suspenderam a dieta. Ainda assim, a restrição alimentar exigida 
pela DC, muitas vezes associada a recusa, compromete frequentemente a adesão dos do-
entes e respetivas famílias, sendo apontada como causa importante de interrupção do tra-
tamento 8,9,12,22,24-27,30,32,34,38,40,41. Foi descrito o caso do doente com Epilepsia focal sinto-
mática por paquipolimicrogiria em que, apesar da eficácia inicial na redução do número 
de crises, o tratamento foi interrompido por recusa alimentar. Para além disso, num dos 
casos com Síndrome de Dravet, a dieta foi suspensa ao fim de três meses por má adesão, 
tendo sido descoberto pelos pais que o doente realizava um consumo não autorizado de 
hidratos de carbono. Tratava-se de um adolescente de 14 anos. A dificuldade de aceitação 
da restrição da dieta parece ser superior entre os adolescentes 19 estando descrito que os 
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doentes menores de oito anos ou com menor autonomia tendem a ter uma melhor resposta 
à DC 38. Assim, parece ser necessário ter especial atenção a esta faixa etária, sendo crucial 
discutir os parâmetros psicossociais inerentes à DC antes do início da sua utilização, as-
segurando que quer o doente quer os seus cuidadores compreendem a importância de uma 
adesão estrita 3. Deverão ser identificados os traços comportamentais ou de personalidade 
que poderão desafiar uma administração bem-sucedida da dieta, tal como quaisquer aler-
gias e intolerâncias alimentares e preferências culturais/religiosas 3. Antes do início do 
tratamento, alimentos ricos em hidratos de carbono com elevados índices glicémicos po-
derão ser lentamente reduzidos de modo a preparar a criança para a alteração da dieta 3. 
O acompanhamento próximo dos doentes sob DC poderá ser uma mais-valia no auxílio à 
família aquando da transição para esta terapêutica, avaliando as necessidades e os recur-
sos familiares e promovendo o contacto com outras famílias na mesma situação 3. Para 
os casos em que, ainda assim, a DC clássica não possa ser tolerada ou haja relutância na 
sua utilização, é sugerida a transição para a dieta de Atkins modificada ou para a Dieta 
com baixo índice glicémico, conhecidas por serem menos restritas mas não menos efica-
zes 7,29,41. 
Por fim, é importante referir as diversas limitações deste estudo, sobretudo por ser 
retrospetivo e por ter uma amostra pequena de doentes. Desta forma, o valor estatístico 
do estudo torna-se limitado, impossibilitando, por exemplo, o estabelecimento de corre-
lações entre a eficácia da dieta e o diagnóstico etiológico ou sindrómico do tipo de epi-
lepsia. Assim, reforça-se a sugestão feita pelos autores dum outro estudo de desenho se-
melhante 15, encorajando a realização de um estudo nacional multicêntrico de modo a 
avaliar de forma mais precisa a experiência portuguesa com a DC. 
14 
Conclusão 
Com o presente estudo foi possível documentar a eficácia da DC no controlo da fre-
quência das crises epiléticas, na melhoria cognitiva e comportamental e, de forma menos 
marcada, na redução do número de FAE. Foi também demonstrado um nível de tolerância 
satisfatório com o uso da DC, sem comprometimento da manutenção da sua utilização na 
maioria dos casos. Deste modo, os resultados favoráveis apoiam a utilização da dieta em 
algumas epilepsias refratárias e em algumas doenças metabólicas associadas a epilepsia. 
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Tabela 1 – Protocolo institucional de seguimento dos doentes sob DC 
 
Meios complementares de Diagnós-
tico e Tratamento Frequência de Avaliação 
Hemograma 
Bioquímica: perfil renal, hepático e lipídico 
Sedimento urinário 
Trimestral 
Ecografia abdominal e renovesical Semestral 
Avaliação por Cardiologia Pediátrica Anual 
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Tabela 2 – Doentes pediátricos sob DC  
M – masculino. F – feminino. NA – Não aplicável. * Falecimento. FIRES - Febrile Infection-Related Epilepsy Syndrome. ER – Epilepsia Refratária. A – anos. m- meses. d- dias. UCIP – Uni-
dade de Cuidados Intensivos Pediátricos
 Género 
Idade 
Atual 
(anos) 
Diagnóstico Motivo para início da DC 
Nº de 
fármacos 
antes do 
início da 
DC 
Idade 
de iní-
cio da 
DC 
Contexto de 
início da DC Cetose 
Dura-
ção da 
DC 
Redução 
de crises 
(%) 
Nº de 
Fármacos 
após DC 
Melhoria cogni-
tiva/ comporta-
mental 
Efeitos Late-
rais 
Motivo para sus-
pensão da DC 
1 M 1 Síndrome de Dravet  ER 4 1A1m Internamento Sim 4m 50 a 90 3 Não  Ausentes Mantém 
2 M 2 Espasmos Infantis ER 2 7m Internamento Sim 3m 0 2 Não Ausentes Por ineficácia 
3 F 12 Síndrome de Dravet ER 2 6A Internamento Sim 5m 0 2 Não Desidratação Hi-pernatrémica Por ineficácia 
4 M 2 Espasmos Infantis ER 2 10m Internamento Sim 15m 0 2 Não Ausentes Por ineficácia 
5 M 19 Síndrome de Dravet ER 3 14A Internamento Não 3m NA NA NA Ausentes Má adesão 
6 F 7 Síndrome de Ohtahara ER 2 2A Internamento Sim 53m 50 a 90 3 Sim Nefrocalcinose Mantém 
7 F NA* Encefalopatia epilética não classificada ER >5 2A UCIP Não 15d NA NA NA Ausentes Falecimento 
8 M 20 FIRES 
ER (estado de 
mal super-re-
fratário) 
5 12A UCIP  Sim 10d 0 5 Não 
Alterações signi-
ficativas do perfil 
lipídico 
Por efeitos adver-
sos 
9 F 10 
Epilepsia focal sintomá-
tica por polimicrogiria di-
fusa 
ER 5 8A Internamento Sim 26m >90 4 Sim Ausentes Mantém 
10 M 4 
Epilepsia focal sintomá-
tica por paquipolimicro-
giria 
ER 3 1A1m Internamento Sim 2m 0 3 Não Ausentes 
Ausência de me-
lhoria e baixa mo-
tivação dos pais 
11 M 13 
Epilepsia focal sintomá-
tica por displasia cortical 
do hemisfério esquerdo 
ER 4 6A Internamento Sim 33m >90 4 Sim Ausentes 
Recusa alimentar 
(náuseas? anore-
xia?) 
12 F 3 Deficiência do complexo piruvato-desidrogenase 
Doença Meta-
bólica + ER 3 1A11m Internamento Sim 21m 100 3 Sim Ausentes Mantém 
13 F 3 Deficiência de GLUT-1 
Doença Meta-
bólica + Epi-
lepsia 
1 2A Internamento Sim 9m 100 0 Sim Ausentes Mantém 
14 M NA* Hiperglicinemia não ce-tótica 
Doença Meta-
bólica + ER 4 3A Ambulatório Sim 3m 0 NA Não Ausentes Falecimento 
15 F NA* Deficiência do complexo piruvato-desidrogenase 
Doença Meta-
bólica + ER 4 6A Internamento Não 1m NA NA NA Ausentes 
Por ausência de 
cetose 
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